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Xfroderma pigmentosum
Huit cas d'6volution diff6rente dans deux families

MARCELLIN LEMAIRE, M.D.* et
EMILE GAUMOND, M.D., F.R.C.P.[C],t Qu4bec, Qu4.

ABSTRACT
Eight cases of xeroderma pigmentosum are
described-six in family B. and two in family
T. The criteria used in making this diag-
nosis are indicated. The occurrence of
epitheliomas and melanoma was observed.
In family B. five of the six patients are alive
at time of reporting, thefr ages varying
from 40 to 55 years. In family T. the two
affected children died at ages 8 and 14
years. The differential diagnosis between
xeroderma pigmentosum and other condi-
tions is briefly discussed.
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des cas que nous rapportons ci-apr.s. Ces tumeurs
envahissent ou rongent graduellement la face du
patient qui succombe finalement de cachexie
cancereuse.

Ainsi 6volue de fa.on pour ainsi dire tragique,
la maladie de Kaposi, les cas de survie prolong6e
6tant . vrai dire exceptionnels. Pour illustrer cette
6volution presqu'unique du x6roderma pigmento-
sum, nous avons cru hon de rapporter les anamn.ses
de patients issus de deux families diff6rentes et
suivis dans le service du Professeur Emile
Gaumond, . 1'H6tel-Dieu de Qu6bec. Nous en
profiterons aussi pour parler bri.vement du dia-
gnostic diff6rentiel de cette maladie avec certaines
dermatoses pigmentaires et du traitement auquel ii
faut songer, m.me si tr.s souvent ii n'est que
palliatif.

OBSERVATIONS

1. La famille T.
La famile T. compte en 1962 quatre enfants vivants.

Du c6t6 du p.re et de la m.re, ii n'y a pas de manages
consanguins connuS. La m.re est de descendance norv6-
gienne (le p.re de Ia m.re 6tait de Norv.ge). Le p.re
des enfants T. et Ia m.re n'6taient pas apparent6s.
M.T. a 45 ans; ii est de teint fonc6 avec des cheveux
et des yeux bruns. Mine T. a 40 ans; elle *aurait 6t6
blonde jusqu'.t il y a une quinzaine d'ann6es et ses
yeux .taient bleu p.1e. Depuis son manage, ses
cheveux comme ses yeux sont devenus bruns.

Ren6 T., le malade qui fait l'objet de cette com-
munication, est le deuxk.me x6rodenmique de cette
famille. Un de ses fr.res est d6c6d6 . l'.ge de huit
ans (Jean). Gelui-ci pr6sentait . sa mort de nombreux
6pith6liomas de toute Ia face, et le nez 6tait disparu.
Ii avait 6t6 trait6 . de nombreuses nepnises, dans trois
h6pitaux diff6rents, pour des 6pith6liomas. Ii avait les
cheveux de coloration plut6t claire, mais les yeux brun
fonce.

Les quatre enfants vivants sont Louis T., quatne
mois . 1'6t6 de 1962, qui a les cheveux blonds avec
les yeux tn.s fonc6s; Claire T. et H6k.ne T., quatre ans
et 12 ans, sont deux blondes aux yeux p&les; et enfin
Luc, huit ans, qui a les yeux et cheveux de couleur
tr.s fonc6e. Ii ne pn6sente pas de photophobie, mais il
porte tout de m.me des verres. La peau de la figure
est d6pigment6e .i certains endroits. Tous les six enfants
ont eu ou ont une croissance physique normale pour
leun &ge.
Ren6 T. est .g6 de 143. ans de d6cembre 1961.

Depuis sa tendre enfance, il a fait un x6roderma
typique avec des alternances d'am6lioration et d'ag-
gravation. Ii a 6t6 tnait6 .t plusieurs repnises dans un
h6pital de Monti4al pour des .pith6liomas, exclusive-
ment au visage. Le 24 d6cembre 1961, ii est hospitalis.
. l'H6tel-Dieu de Qu6bec. L'enfant est tr.s maigre et
tr.s pMe. Sa temp6rature vane de 970 F ?. 990 F. Sa
formule sanguine montre une h6moglobine ?. 3.0 g
p. cent avec 32,900 globules blancs au mm3 et 90 p.
cent de polymorphonucl6aires. Une hypochnomie .t
++ +, une anisocytose . ± + +0 et une p6ikilocytose
. ++ +0. Son taux d'h6moglobine peut en partie
s expliquer par des h6morragies qui ont eu lieu avant
l'hospitalisation du malade. L'examen des urines est
normal. La bact6niologie des l6sions d6c.le du staphy-
locoque dor6.

L'enfant p.se 50 lb (22.7 kg) et mesure 60 po.
(152.4 cm). Hospitalis6 le 24 ?. lOh 15, il d6c.de de
28 . 8h du matin.

L'autopsie est pratiqu6e environ 12 heures apr.s la
mort. Le cadavre est celui d'un adolescent qui pr6sente
une maigreur extreme. En plus de larges ulc6rations,
ii y a des croi.ites jaun.tres et verd.tres sur la figure
et la tate. A la r6gion du nez, on note une tum6faction
noir.tre en forme de chou-fleur de 5 x 4 cm. L'oreille
droite est pantiellement amput6e par une large ulc6-
ration. Au cou et au front droit se trouvent des taches
m6laniques avec certaines autres taches blanch.tres
et atrophiques, signature du x6roderma pigmentosum
pr6-existant. En plus, de multiples taches brun.tres
mesurant environ 0.4 x 0.5 cm et distribu6es irn6guli.re-
ment aux quatne membres.

Les visc.res thoraciques ne pr6sentent aucune
particularit6 ?. signaler: le cceur est petit (150 g) et
d6pourvu de malformations. Les poumons (gauche
140 g, droit 160 g) sont a.r6s. Les organes abdominaux
sont de volume normal et leur aspect externe ne pr6-
sente aucune particularit6.

Plusieuns coupes pr6lev6es sur les l6sions du visage
nous permettent de constater la pr6sence de formations
histologiques diverses. Par endroits, l'6piderme pr6sente
des zones de transformation 6pith6liomateuse. Le derme
est largement envahi par un processus tuinoral qui
prend ici et l. les caract.res histologiques d'6pith6-
lioma baso-cellulaire .t 6volution ad6noide; par ailleurs,
. d'autres endroits, le n6oplasme devient nettement
pavimenteux stratifi6 . diff6renciation 6pidermoide.

Les pr6kwements de Ia tumeur macroscopiquement
noire montrent un large envahissement par un n6o-
plasme . cellules allong6es, . noyaux fusiformes, dont
le cytoplasme est pourvu d'un abondant pigment
noini.tne, correspondant . Ia rn6lanine. La tumeur m6-
lanique prend ici et l. un aspect 6pith6lial mais elle
est toujours tr.s niche en m6lanine.

Sun les autnes pieces pr6lev6es dans diverses r6gions,
on note une atnophie de l'6piderme, une hyperk6ratose
et une scl6rose du derme supenficiel.
A l'6tait frais, le cenveau p.se 1250 g. La dure-m.re

est normale et ses sinus veineux sont perm6ables. La
m6ninge molle pn6sente un aspect r6gulier. La con-
figuration extenne des deux h6misph.nes et du cervelet,
montre les dessins habituels. Les vaisseaux de la base
sont perm6ables. Ii n'existe pas de l6sion focale ap-
parente.
A la coupe s6ni6e, la substance blanche montre

quelques petits foyers mollasses. Ces foyers cor-
respondent . des zones mal fix6es. A l'examen histo-
logique, les multiples 6chantillons pr6lev6s des h6-
misph.res, du tnonc c6r6bral, de la protub6rance et
du cervelet pr6sentent une image histologique sensible-
ment normale. En aucun endroit, on ne retrouve ces
granulations pigment6es qui seront d6cnites dans un
rapport d'examen du syst.me nerveux central d'un
cas rapport6 plus loin, celui de L6ona B.

Diagnostic anatomique
Langes 6pith6liomas de la face de type baso-

cellulaire et 6pidermoide associ6s ?. un m6lanome.
Les quelques points . retenir concennant cette

observation sont d'abord, l'absence de consangui-
nit6 entre les parents et ensuite, le curieux ph6-
nom.ne qui se senait unoduit chez la m.re. En
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Fig. 1.-Rend T. Hyperkdratose avec atrophie marqud de
la couche de Malpighi. (HES. X 100.)

Fig. 2.-Rend T. Epithdlioma baso-cellulaire avec Id et
l. dus formations addnoides. .H.E.S. x 5u.)
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Fig. 4.-Rend T. Cellules tumorales contenant un abondant
pigment mdlanique (mdlanome). (H.E.S. X 400.)

Fig. 5.-Rend T. Plages de cellules malpighiennes dyskd-
ratosiqucs. (HES. X 800.)

Au point de vue anatomo-pathologique l'aspect
le plus int6ressant dans la vari6t6 des tumeurs
malignes en question: 6pith6liomas baso-cellulaires
d'une part, 6pith6liomas spino-cellulaires d'autre
part et enfin, m.lanome giant du nez chez cet
adolescent atteint de x6roderma pigmentosum et
d6c6d6 dans le marasme.

2. La famille B.
Six membres sur treize de la famille B. 6taient atteints

de x6roderma pigmentosum, . savoir: L6onidas (54
ans), Antoine (41 ans), Philippe (40 ans), Lucienne
(37 ans), L6ona (36 ans) d6c6d6e et Evariste (24
ans).

Les parents 6taient consanguins (cousins germains).
La m.re tr.s brune pr6sentait des taches pigmentaires
.i certains endroits. Les patients 6taient des sujets .
cheveux bruns. Leur taille variait entre quatre pieds et
quatre pieds et demi (1.20 m et 1.40 in). Leur d6-
veloppement mental ne d6passait pas beaucoup l'&ge
de 10 ans.

Chez L6onidas, la maladie d6bute apr.s la premi.re
ann6e par de in photophobie, du larmojement et de
la rhinorrMe. En m.me temps, apparaissent des taches
pigmentaires aux parties expos6es .t la lumi.re. La peau
devient ensuite parsem6e de taches atrophiques sillon-
n.es par des tdangiectasies. A l'Age de 15 ans, se
situe le d6but d'atr6sie buccale et de l'orifice nasal



Canad. Med. Ass. J.
Feb. 20, 1560, vol. 92 Lemaire et Gaumond: Xeroderma pigmentosum 409

Fig. 6..LSonidas. Xeroderma pigmentosum.

gauche. A 24 ans, le premier epithelioma de la levre
inferieure est traite a la radiotherapie.
Le patient est hospitalise 13 fois par la suite pour

traitement d'epithelioma de la face et correction par
chirurgie plastique de l'atresie buccale. Lors de la
derniere hospitalisation, en janvier 1964, on proceda
a un examen d'urine en vue de detecter la presence
de porphyrines, de porphobilinogene et de melanine
dans les urines. Les resultats de toutes les epreuves
furent negatifs.
Le malade, maintenant age de 54 ans, vit encore dans

un etat general satisfaisant. De nombreuses taches
atrophiques et de multiples points keratosiques couvrent
la face et amenent une retraction toujours plus marquee
des orifices adjacents.

Philippe et Antoine furent tous les deux hospitalises
dans un centre psychiatrique, souffrant de debilite

mentale. Lors de leur entree, a Tage de 13 et 14 ans,
ils presentent une coloration brune de la peau de la
face et des avant-bras. On note la presence de nombreux
naevi pigmentes a ces endroits. Philippe, a l'age de 16
ans, souffre d'un retrecissement tres prononce de
Torifice buccal et meme des fentes palpebrales. Une
lesion pre-epitheliomateuse apparait a la levre infe¬
rieure d'Antoine alors age de 31 ans. Un an plus tard,
on decouvre une metastase ganglionnaire sous-maxil-
laire gauche. A 36 ans, un epithelioma de la levre
inferieure droite est traite par radiotherapie. Ces deux
patients vivent encore et n'ont pas consulte depuis
plusieurs annees.

Evariste, 39 ans, arriere mental, presente des le
jeune age une teinte brunatre de la peau du visage et
des mains. Quelques intervalles de peau de couleur
normale parsement ces regions exposees au soleil. A
Tage de sept ans, des taches atrophiques et des points
hyperkeratosiques sont notes a la face et aux endroits
ou existaient des taches pigmentaires. A 10 ans, de-
bute le retrecissement de l'orifiee buccal. La muqueuse
des levres est seche et tendue, saignant facilement
apres exposition au soleil.

Fig. 7..L6onidas. X6roderma pi&mentosum.

Fig. 8..Evariste. Xeroderma pigmentosum avec Epithe¬
lioma spincellulaire de la joue droite.

A 25 ans, le malade subit sa premiere intervention
chirurgicale sur un epithelioma de la joue droite. Le
rapport histo-pathologique indique qu'il s'agit d'un
epithelioma pavimenteux stratifie spinocellulaire a

evolution cornee. Le patient n'a pas ete revu depuis
plusieurs annees, mais il vit toujours.

Leona et Lucienne sont les seules femmes de cette
famille, a etre atteintes de xeroderma pigmentosum.
Elles souffrent toutes deux de debilite mentale et leur
taille ne depassait pas quatre pieds (1.22 m). Elles
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pr6sentent, d.s les premi.res ann6es, les l6sions caract&-
ristiques du x6roderma: taches 6ryth6mateuses, puis
pigmentaires, suivies de points atrophiques et hyper-
k6ratosiques. L6ona .i 34 ans fait une come canc6reuse
sur la l.vre inf.rieure gauche qui est trait6e par radio-
th6rapie. La m.me ann.e, elle est op.r6e pour un
.pith.lioma de la joue gauche. Deux ans plus tard,
apparait une l6sion pr6-6pith6liomateuse . la joue
droite, sous forme d'une plaque hyperk6ratosique qui
est trait6e par l'6lectrocoagulation. La patiente meurt
subitement . l'.ge de 39 ans, non de complication du
x&oderma mais des suites d'une cardiopathie d6-
couverte lors de l'hospitalisation dans un centre
psychiatrique.

L'autopsie montre que le cerveau p.se 1090 g .t
l'6tat frais et apparait petit, mais sans atrophie r6-
gionale, sans l.sion focale. Sa consistance est normale.
La dure-m.re est normale. La leptom6ninge est 16g&e-
ment laiteuse, et pr.sente des reflets gris.tres autour
du tronc c6r6bral, de m.me qu'. la face ventrale des
lobes temporo-frontaux.

L'examen microscopique ne d6c.1e pas de l6sions
particulk.res des neurones, des cellules gliales ou des
fibres my6liniques. Au niveau des noyaux gris centraux
(pallidum, segment externe surtout), de m.me qu'au
niveau du noyau dentel6 du cervelet ainsi que de la
substance blanche avoisinante, les petits vaisseaux et les
capillaires sont sertis de grains de taille variable, se
colorant comme le calcium sur les pr6parations .
l'h6matoxyline, mais ne se colorant pas au von Kossa.
Par ailleurs, ces granulations contiennent du fer comme
l'attestent les colorations au bleu de Prusse. Les m6-
ninges molles du tronc c6r6bral comme cdlles de la
face ventrale du lobe temporal et, . un moindre degr6,
celles de la convexit6 c6r6brale contiennent des m6-
lanophores abondants. On trouve aussi bien dans la
m6ninge que dans Ia substance c6r6brale h6misph6-
rique, des granulations pigment6es qui sont libres ou
incluses dans des macrophages. Ces granulations sont
noires ou brun fonc6 sur les coupes trait6es par la tech-
nique de Laidlaw pour la m6lanine. Ces d6p6ts de
pigment entourent des capillaires et des art6rioles du
cortex c6r6bral, mais aussi de la substance blanche
h6misph6rique. Ils sont en petits grains fins on en
masses plus irr6guli.res ou arrondies. Par leur distribu-
tion et leur aspect, ils diff.rent totalement des granula-
tions pseudocalcaires d6crites au pallidum et au noyau
dentel6.
En r6sum6 outre son petit volume, le cerveau

comporte des d6p6ts pseudo-calcaires en tout point
semblables . ceux qui sont d6crits dans la maladie de
Fahr. Ii contient aussi des d6p6ts pigment6s, se colorant
comme Ia m6lanine dans l'espace p6rivasculaire des
capilaires et des art6rioles, et la leptom6ninge contient
un nombre plus important que normalement de m6-
lanophores.

Quant . Lucienne, maintenant Ag6e de 50 ans, elle
a pr6sent6 toutes les l6sions des deux premi.res phases
de Ia maladie sans autre complication. Une l6g.re
k6ratose de la kwre sup6rieure droite r6pond . l'oxyde
jaune de mercure. Elle vit encore dans un h6pital
psychiatrique.

En relisant l'histoire de la maladie chez les
membres de ces deux familles, on est 6tonn6 de
constater que l'6volution n'est pas la m.me pour
chacun des deux gronpes de malades. Alors que
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les membres de la famille T. meurent en has age,
comme cela survient dans la majorit6 des cas de
x6roderma rapport6s dans la litt6rature, les mem-
bres de la famille B. connaissent au contraire, une
survie assez prolong6e puisque plusleurs sujets ont
d6pass6 la cinquantaine. On est donc port6 a croire,
avec raison d'ailleurs, que le x6roderma a une
6volntion plnt6t impr6visible quel que soft le
traitement institn6. La rapidit6 d'6volution sera
presque tonjours ind6pendante de Ia forme de
th.rapeutique employ6e pour freiner la marche de
la maladie.

Il faut enfin ajonter que l'6volution de la maladie
est en rapport direct avec la nature des n6oplasies.
Alors que l'6pith6lioma haso-cellulaire r6pondra
favorablement au traitement dans la majorit6 des
cas, au contraire, le spino-cellulaire pourra con-
tinuer d'envahir de proche en proche on donner
des m6tastases amenant .t une mort souvent tr.s
rapide.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Les l.sions de x6roderma pigmentosum 6tant
assez caract6ristiqnes, le diagnostic de cette maladie
demeure habituellement exempt d'errenr. Cepen-
dant, nous croyons qn'il y a un diagnostic diff&
rentiel . faire avec d'antres maladies pigmentaires,
telles l'urticaire pigmentaire, la maladie de von
Recklinghansen et en particulier, la lentiginose
diffuse. Selon Montgomery et Renter, certaines
formes att6nn6es de x6roderma pigmentosum
penvent .tre consid6r6es comme des cas de
lentiginose diffuse.4 Plusieurs auteurs vont m.me
jusqn'. consid6rer les 6ph6lides et le lentigo comme
des stades de d6but de la maladie de Kaposi.
En fait, plusieurs caract.res distinctifs diff6-

rencient la lentiginose du x6roderma: d'abord,
1'absence de consanguinit6 des parents; l'absence
de r6action inflammatoire au pourtour des taches
pigmentaires lors d'exposition au soleil et l'absence
de l6sions atrophiques telles que constat6es dans
le x6roderma. La lentiginose diffuse, comme le
terme l'indique, ne se localise pas senlement aux
parties d6convertes mais assez fr6quemment .t tout
le corps (Fig. 9). En plus, il est exceptionnel que
les l6sions 6volnent vers la malignit6. Enfin, m.me
si Yhistologie pr6sente parfois qnelqnes points de
ressemblance entre les deux maladies, ii existe
plusieurs points de distinction histologique. Dans
le x6roderma, l'6piderme est tonjours hyperk6-
ratosique; il y a amincissement de la conche de
Malpighi avec atrophie de plnsienrs 'bourgeons
interpapillaires o.x l'on retronve de nombrenses
atypies cellulaires; le derme superficiel pr6sente
habituellement un ed.me important avec d6sagr6-
gation en nne masse amorphe des fibres co1lag.nes
.t la phase chronique de la maladie; ce m.me
derme est sonvent le si.ge an d6bnt, d'nn infiltrat
inflammatoire dn type chroniqne fait d'histiocytes,
de plasmocytes et de lymphocytes.3 Quant . 1'hyper-
pigmentation qni prend nne disposition monchet6e,
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La maladie de Kaposi a done une .volution bien
capricieuse et peut faire naitre des erreurs de
diagnostic qui peuvent s'expliquer en grande partie
par l'absence d'un 6tiopathog6nie bien d6finie. Un
tel .tat de choses ne devra pas cependant faire
ignorer les diff6rentes formes de th6rapeutique qui
pourront avoir une action heureuse sur la maladie
et permettre au patient de vivre plus confortable-
ment. Ii faudra pr6ventivement interdire au patient
l'exposition au soleil et lui prescrire des pommades
protectrices de l'6piderme. Curativement, on pourra
essayer les pommades oxydantes, l'iodure de potas-
sium, et la r6sorcine. La vitaminoth6rapie pourra
.tre envisag6e, ne serait-ce que pour favoriser une
r6paration des t6guments. Dans certains cas, la
corticoth6rapie a amen6 une r6gression des 6pitb6-
liomas cutan.s et la disparition de la photophobie
et du bl6pharospasme. La chirurgie sera tr.s utile
pour enlever les masses n6oplasiques et corriger
les atr6sies qui s'installent. Enfin, ii faudra songer
aussi . la radioth6rapie, plus particuli.rement la
radioth.rapie superficielle, 6tant donn6 que les
tumeurs issues de x6roderma semblent sensibles
aux rayons-X.

Malheureusement, malgr6 tous les efforts du
m6decin pour arr.ter l'6volution de la maladie, le
patient revient porteur de nouvelles tumeurs et
dans un .tait g6n6ral qui laisse pr6voir sa fin
prochaine.

R1.SUME

Le x6roderma pigmentosum fut d6crit pour la
premk.re fois par Kaposi en 1870. Depuis, on a tou-
jours consid6r6 cette maladie comme une dystrophie
pr6canc.reuse, famiiale et d'origine cong6nitale.
Le pr6sent travail a eu pour but d'6tudier l'6volution

de cette maladie en rapportant huit cas survenus dans
deux families canadiennes.
A noter en premier lieu que les conjoints de Ia

famille B. sont cousins-germains. Les patients sont
bruns, de petite taille et d6ficients mentaux dans cette
famille B.
La maladie d6buta au cours des premk.res ann6es

de vie par des l6sions 6ryth6mato-pigmentaires aux
r6gions d6couvertes, accompagn6es de photophobie,
rhinorrh6e et larmoiement.
Le second stage fut caract6ris6 par des verrucosit6s

et ulc6rations suivies d'une atrophie cutan6e, si6geant
au niveau de Ia face surtout et provoquant une atr6sie
des orifices adjacents dans certains cas.
Le dernier stage fut celui des n6oplasies. Des plaques

atrophiques souvent circonscrites par des capillaires
dilat6s et des l6sions k6ratosiques devinrent au cours
des mois ou ann6es qui suivent des 6pith6liomas baso-
ou spino-cellulaires.
Chez un des patients, un m6lanome se d6veloppa

au niveau du nez, d6truisant la face du patient et
occasionnant sa mort.

Quant .i la dur6e de la maladie, elle fut tr.s diff6-
rente dans les deux families.
Dans l'une (T.), les deux patients moururent en bas

age, soit . huit et quatorze ans, de complications
n6oplasiques.
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Dans 1'autre (B.), les membres sont encore vivants
apr.s trente ans et plus d'6volution, 1'ain. de cette
famille, x6rodermique, est actuellement . de 56 ans.
Chez tous les patients le traitement ne changea

pratiquement pas le cours de Ia maladie. Ce traite-
ment consista . 6viter les rayons solaires, . traiter les
6pith6liomas par chirurgie ou radioth6rapie et les
atr6sies par chirurgie plastique.

Fait int6ressant: quand les patients 6vitaient les
rayons solaires, Ia pigmentation diminuait aux endroits
d6couverts mais ne disparaissait pas, et s accentualt .t
nouveau apr.s exposition au soleil.
Un diagnostic diff6rentiel est bri&vement fait entre

le x6roderina et autres maladies pigmentaires, telles
l'urticaire pigmentaire, la maladie de von Reckling-
hausen et la lentiginose diffuse.

Nous d6sirons remercier le docteur Jean-Louis Bonenfant,
Pathologiste ?i l'H6tel-Dieu de Quebec, qui a fait les divers
examens histo-pathologiques chez ces malades, et le docteur
Martin Laberge pour nous avoir permis de pr6senter le cas
de lentiginose profuse.

Ii nous est impossible de publier Ia photographie de
Ren6 T.
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Paradoxical Hypertension and the Abdominal Pain Syndrome
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ABSTRACT

Sixteen children with coarctation of the
aorta were studied in respect of the in-
cidence of paradoxical hypertension and the
abdominal pain syndrome after repair of the
coarctation. These postoperative complica-
tions were investigated in relation to
vanillylniandelic acid (VMA) excretion and
extent of operative repair. The results, com-
pared to those in a control group, indicated
no evident causal relationship between
these complications and catecholamine pro-
duction. The severity of coarctation, the
degree of correction and the operative in-
crease in luminal surface area, however,
appeared to be significant factors.

OPERATIVE correction of coaretation of the
aorta is often followed by a paradoxical rise

in blood pressure with or without unexpected ab-
dominal pain. The abdominal symptoms may be
severe and, on rare occasions, may warrant abdomi-
nal exploration. The first fatal instance of this
complication with gangrene of the bowel was re-
ported by Sealy'6 in 1953. Later reports'2' 15, 17
showed the relation of the abdominal pain syn-
drome to a postoperative hypertensive reaction.
Various hypotheses have been advanced to explain
the pathogeriesis and association of these compli-
cations." 6, 12, 13, 17 There have been conflicting re-
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SOMMAIRE

Les auteurs ont .tudi. 16 enfants op6r6s
pour coarctation de l'aorte concemant
notamment la fr6quence d'apparition de
l'hypertension paradoxale et du syndrome
de la douleur abdominale. On a 6tudi6 le
rapport existant entre ces complications
post-op6ratoires, l'excr.tion d'acide vanil-
lylmand6lique (AVM) et l'importance de Ia
r6paration chirurgicale. Compart.s .i ceux
d'un groupe t6moin, ces r.sultats n'ont
indiqu6 aucune relation causative 6vidente
entre ces complications et la production de
cat6cholamine. Par contre, 1'importance de
coarctation, le degr6 de la correction chirur-
gicale et 1'augmentation de la 1umi.re du
vaisseau semblajent constituer des facteurs
importants.

ports on the relation of catecholamine excretion
to paradoxical hypertension.13' 14, 17,20 Gastroin-
testinal bleeding due to ulceration has been oh.
served in patients with pheochromocytoma with
and without an associated obliterative endarter-
itisY' . Similar pathological lesions2 and even isch-
emic gangrene in the absence of major vessel oc-
clusion7 have also been noted in association with
exogenous L-noradrenalrne and phenyladrenaline.
These observations prompted the following investi-
gation of catecholamine production in relation to
paradoxical hypertension and the abdominal pain
syndrome. In addition, the clinical impression that
paradoxical hypertension and the abdominal pain


